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RESUMEN

En candidatos a implante coclear con malformaciones del oido interno donde se
encuentra un nervio coclear anormal, los estudios tradicionales y las imdgenes muchas
veces no pueden dar respuesta definitiva acerca de la funcionalidad y presencia del ner-
vio coclear. Para esto ayudarian los estudios de electrofisiologia.

Se presentan tres casos clinicos de pacientes con malformaciones del oido interno que
fueron evaluados con ePEAT para ayudar a determinar su candidatura a implante coclear.

Los estudios electrofisioldgicos no reemplazan a los estudios tradicionales de evalua-
cion auditiva ni a los estudios por imdgenes, sino que los complementan. Los casos pre-
sentados, demuestran que en casos de malformaciones de oido interno o CAl muy estre-
cho, en que se cuestiona seriamente la existencia de un nervio coclear funcional, y en casos
de neuropatia auditiva, se hace necesario evaluar la funcion de la coclea separadamente de
la del nervio auditivo y la funcién del tronco. Para esto se utilizamos los ePEAT.

Los ePEAT entregan informacion valiosisima ya que nos permite conocer las reales
capacidades de los pacientes para transmitir un estimulo auditivo hacia el sistema ner-
vioso central, definiendo mejor las expectativas con el uso implante, asistiéndonos en
nuestra toma de decisiones.

Palabras clave: ePEAT, implante coclear, malformaciones oido interno, hipoacusia
sensorioneural, estudios electrofisioldgicos.

ABSTRACT

In cochlear implant candidates with inner ear malformations, where there is an
abnormal cochlear nerve, traditional studies and images cannot often provide definitive
answers about the functionality and presence of the cochlear nerve. In these cases,
electrophysiology studies can be used.

We present 3 cases of patients with inner ear malformations who were evaluated with
ePEAT to determine their candidacy for a cochlear implant.

' Meédico General. Capacitacion ORL en Clinica Las Condes.
2 Neurélogo, Clinica Las Condes.
8 Otorrinolaringdlogo, Clinica Las Condes.

291



RevisTA DE OTORRINOLARINGOLOGIA Y CIRUGIA DE CABEZA Y GUELLO

Electrophysiological studies do not replace traditional hearing screening studies or
imaging studies, but complement them. The cases presented in this study demonstrate
that in patients with inner ear malformations or very narrow internal auditory canal, where
we question the existence of a functional cochlear nerve, and in cases of auditory
neuropathy, it is necessary to evaluate the cochlear function separately from the auditory
nerve and from the brainstem. In these cases we use ePEAT.

ePEAT give us valuable information about the real abilities of patients to transmit an
auditory stimulus to the central nervous system, which help us to define expectations
with cochlear implant use, assisting us in our decision-making.

Key words: ePEAT, Cochlear Implant, Inner ear malformations, sensorineural hearing

loss, Electrophysiological tests.

INTRODUCCION

Dentro de la evaluacion de los pacientes candidatos
a implante coclear (IC) se encuentran los estudios
auditivos y las imagenes. Las principales
herramientas disponibles para un estudio auditivo
objetivo son las Emisiones Otoacusticas (EOA), los
Potenciales Evocados Auditivos de Tronco Cerebral
(PEAT) vy el reflejo acustico, y para el estudio
subjetivo, la audiometria y pruebas de
discriminacién. En los pacientes con malformaciones
del oido interno, este tipo de examenes a veces no
es suficiente para poder realizar una evaluacion
auditiva completa. En ocasiones, pacientes que
presentan ausencia de respuesta en los examenes
tradicionales alin plantean dudas sobre si son 0 no
candidatos a recibir un IC. Los estudios por
imagenes entregan informacion adicional
fundamental al evaluar a estos pacientes. Sin
embargo, en malformaciones de oido interno en que
se encuentra un nervio coclear anormal, las técnicas
de imdgenes no pueden muchas veces dar una
respuesta definitiva a la pregunta de si el nervio
coclear esta presente dentro del conducto auditivo
interno (CAI) pero hipoplasico, si es funcionante, 0
si se encuentra ausente. Normalmente en la
resonancia nuclear magnética (RNM), el VIII par se
observa mas grueso y posterior al nervio facial. Si
éste se observa del mismo diametro o0 mas fino que
el facial, se considera hipoplasico'. Cuando el CAl
se observa fino (menos de 3 mm de didmetro),
también se debe sospechar una anomalia del VIII
par'.

En todos estos casos lo adecuado es contar
con estudios de electrofisiologia para corroborar la
conexion del nervio coclear al tronco?®.
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De la misma manera, los individuos con desorde-
nes en el espectro de la neuropatia auditiva (NA)
también se beneficiarian del estudio electrofisioldgico.
Estos pacientes se caracterizan por presentar EOA
positivas y PEAT ausentes o0 anormales.

Los pacientes con espectro de neuropatia
auditiva, se componen de dos grupos, aquellos con
dafio real del nervio coclear (retrococlear), y aque-
llos con preservacion de células ciliadas externas,
dafio de las células ciliadas internas y eventual
nervio auditivo funcionante, lo que explicaria las
EOA normales (por preservacion de células ciliadas
externas) y PEAT alterado (células ciliadas internas
alteradas).

Los primeros corresponden aproximadamente a
1/4 de los casos de NA, y son malos candidatos a IC,
pues el nervio coclear no transmitira la sefial auditiva
hacia el sistema nervioso central (SNC), en cambio la
mayoria de los pacientes (3/4) corresponden al se-
gundo grupo, y son excelentes candidatos a I1C*®.

Para poder diferenciar ambos grupos de pa-
cientes se puede realizar PEAT con estimulo eléctri-
co (ePEAT) ya que este tipo de estimulo evalia
directamente la respuesta del nervio auditivo y del
tronco para responder a estimulos eléctricos. El
ePEAT imita el implante coclear antes de ser im-
plantado. Estudios reportan que al implantar pa-
cientes con neuropatia auditiva con ePEAT
normales, estos tendrian mejores resultados en la
evaluacion del lenguaje que aquellos con ePEAT
alterados, que serian aquellos sujetos con verdade-
ro problema en el nervio coclear, e incluso que
aquellos pacientes implantados por otras causas
distintas a la neuropatia auditiva*®.

El ePEAT se comenz6 a aplicar para verificar la
funcién neural de los pacientes candidatos a IC.
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Estimula con sefales eléctricas, transmitidas por
una aguja que se coloca con una técnica
transtimpénica, la pared medial del oido medio
(Figura 1). La obtencidn de los potenciales evoca-
dos del tronco cerebral es igual que cuando de
utiliza estimulo acstico. Para realizar el examen,
se requiere de anestesia general en nifios® (Figura
2) o anestesia local en adultos y miringotomia
posterior (se debe ver la ventana redonda) para
colocar el electrodo en el nicho de la ventana o lo
mas cercano a ésta (Figura 3). Hay discusion en la
real importancia del sitio de estimulacién. Los
reportes de la literatura indican una tendencia hacia
umbrales menores cuando el electrodo esta ubica-
do lo mas cercano posible a la ventana redonda’. El
estimulo eléctrico es transferido por el electrodo
para estimular cualquier fibra del nervio auditivo
activa con el fin de provocar un potencial evocado
de tronco, similar a como el IC se salta las células
ciliadas internas para estimular al nervio auditivo.

A continuacion se presentan tres casos clinicos
de pacientes con malformaciones del oido interno
que fueron evaluados con ePEAT para ayudar a
determinar su candidatura a IC.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Lactante menor de 2 afios, sexo femenino. Con
hipoacusia sensorioneural (HSN) profunda bilateral,
EOA (+), PEAT sin respuesta. Tomografia
computarizada (TC) de oidos muestra una cdclea
de aspecto normal y CAl estrecho (Figura 4). En la
RNM se observa duplicacion del CAIl con un
conducto filiforme para el VII par (Figura 5). No se
ve claramente el nervio coclear pero la coclea esta
desarrollada, por lo que se consideraria una mala
candidata a IC. Para comprobar esta situacion, se
realizé ePEAT en el que no se observé respuesta, lo
que la confirmé como mal candidato a IC (Figura 6).

Caso 2

Escolar masculino de 9 afios de edad. Presenta un
sindrome craneo-facial complejo no caracterizado e
HSN profunda bilateral sin respuesta a audifonos.
EITC de oidos muestra una otitis media con efusién
(OME) crénica y una particion incompleta coclear

Figura 2. Técnica de fijacion de electrodos para ePEAT.

Figura 3. Miringotomia posterior.
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Figura 5. RNM primer caso: Sin evidencia de VIII par bilateral.

bilateral (Figura 7). La RNM de oidos muestra
presencia de VIII par (Figura 8). Para evaluar
funcionalidad de éste se realizd ePEAT que mostrd
presencia de ondas por lo que seria candidato tedrico
alC (Figura 9).

Caso 3

Escolar de 10 afios de edad. Con sindrome craneo-
facial complejo no caracterizado e HSN profunda
bilateral. Ha sido operado 2 veces de IC con falla del
hardware en ambas oportunidades. Desde que fall6
Gltimo IC, lleva 6 afnos sin estimulacion auditiva. El
TC de oidos muestra una particion incompleta
bilateral de la coclea (Figura 10). Los ePEAT
muestran una onda que se repite que pudiera
corresponder a la onda V (Figura 11). Sus padres
quieren tener mas informacion antes de implantarlo
por tercera vez.

DISCUSION

Los estudios electrofisiologicos no reemplazan a los
estudios tradicionales de evaluacion auditiva ni a los
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Figura 6. ePEAT primer caso: sin respuesta.

estudios por imagenes, sino que los complementan®
10, L os casos presentados, demuestran que en casos
de malformaciones de oido interno o CAl muy estrecho,
en que se cuestiona seriamente la existencia de un
nervio coclear funcional, y en casos de neuropatia
auditiva, se hace necesario evaluar la funcion de la
coclea separadamente de la del nervio auditivo y la
funcién del tronco. Para esto se utilizamos los ePEAT.

Los resultados de este examen son un factor
mas a considerar en la toma de decisiones para
estos casos dificiles. Las condiciones desfavorables
del oido medio, la edad y ausencia de estimulacion
auditiva son argumentos probablemente méas signi-
ficativos que los hallazgos aislados del ePEAT al
momento de decidir la colocacion de un IC, sin
embargo, el ePEAT entrega informacion valiosisima
en cuanto a si el nervio coclear serd capaz de
transmitir informacion auditiva hacia el SNC.

En pacientes con neuropatia auditiva la
electrococleografia (ECochG), que permite evaluar
la funcion de la cdclea, presenta un potencial
positivo anormal (APP) probablemente asociado a
la disincronia en la respuesta entre células ciliadas
internas y externas. Para hacer el diagndstico
diferencial en estos pacientes en cuanto a si el
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Figura 7. TC segundo caso. Particion incompleta tipo 2 a
derecha y tipo 3 a izquierda. Asociado a malformacion de
trompa de Eustaquio y OME cronica.

L+

Figura 9. ePEAT segundo caso: mayor definicion de onda V a
mayor estimulacion eléctrica.

Figura 10. TC tercer caso: IC no funcionante in situ.

problema viene de la coclea o del nervio auditivo,
se puede realizar el ePEAT que indica la funcién del
nervio coclear y de las vias neurales al tronco.

Las curvas del ePEAT son similares al PEAT
tradicional excepto en que la onda |y Il aparecen
con artefacto eléctrico y la onda V tiene menor
latencia (4 mseg) (Figura 12). En nifios, el ePEAT
debe realizarse en pacientes seleccionados: eCochG
alterada y PEAT anormal. Cuando se observa un APP
en la eCochG, PEAT anormal o ausente y ePEAT
normal, indica que el nervio auditivo y el tronco son
capaces de generar actividad neural sincrénica. Esto
también significa que la lesion se encuentra en la
coclea y/o en la sinapsis inicial del nervio auditivo,
constituyendo en realidad una «disincronia
auditiva». Los ePEAT con ondas ausentes o altera-
dos, representan una verdadera neuropatia auditiva.

El estudio de ePEAT debiera ser parte de la bateria
de examenes disponibles para todos aquellos casos
en que no se sabe si el implante va a servir 0 no.

Kileny y Zwolan reportaron 4 criterios para determi-
nar qué pacientes debieran ser evaluados con ePEAT11:
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Figura 11. ePEAT tercer caso: se aprecia onda que se repite
que pudiese corresponder a la onda V.

Rt Ear TT EABR PWLI00: 5

CL: 200, .60 pv

CL: 204, 0.60 p¥

CL: 212, 0.60 v

CL: 216, 0.50 wv

CL: 220,050 v

CL: 224, 0.50 uv

Figura 12. ePEAT: onda | y Il con artefacto eléctrico. Onda V
de menor latencia.
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1. Malformaciones del hueso temporal.

2. Informacion inconclusa sobre los umbrales
auditivos en pacientes pequefios en edad
cronolégica o de desarrollo.

3. Pérdida auditiva profunda que excede la maxima
intensidad del audiémetro.

4. Diagnostico de neuropatia auditiva.

Mediante la combinacién de los estudios diag-
ndsticos, evaluacion funcional e imagenes como el
TC y la RNM se puede dividir a los pacientes en
cuatro categorias con predicciones generales de
resultados con IC5. Estas son:

1. HSN: patologia coclear primariamente.
Prediccion de buenos resultados con IC.

2. Disincronia auditiva: se cree que es patologia
coclear primariamente. Buenos resultados
predichos con IC.

3. Neuropatia auditiva: consistente con patologia
del nervio auditivo. Prediccion de resultado
suboptimo con IC.

4. Neuropatia auditiva de tronco: consistente con
patologia auditiva de tronco encefdlico.
Resultado subdptimo predicho con IC.

CONCLUSION

La experiencia de nuestro grupo es inicial, los
resultados pueden ser imperfectos, y las curvas
obtenidas alin no son ideales, y se esta trabajando
en mejorar estos resultados. Sin embargo, la
aplicacion del ePEAT fue de gran ayuda para evaluar
alos 3 pacientes presentados, nos permiti conocer
las reales capacidades de ellos para transmitir un
estimulo auditivo hacia el SNC, definiendo mejor las
expectativas con el uso implante, asistiéndonos en
nuestra toma de decisiones.
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